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成人で発見された多脾症候群の1例
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現症：身長158ｃｍ，体重88.4kg，体温36.5℃，

皿圧158/108,1脈拍64/分整。聴診上心雑音なく心

音は正常。チアノーゼも認めない。手指に対称`性

関節lliK脹あるも，神経学的異常所見は認めない。

血液生化学所見：GOT36,GPT48と軽度の肝機

能異常を認める。リウマチ因子は陽性。膵内・外

分泌機能検査で明らかな異常を認めない。

心電図所見：異常所見を認めない。

心臓超音波所見：異常所見を認めない。

画像所見

胸部単純Ｘ線正面像：明らかな異常は認められ

ず，気管支透亮像は正常で右上中葉間裂もみられ，

右3葉・左2葉の正常肺と考えられた。

胸部ＣＴ：肺門部レベルでは気管支と肺血管の

分岐や走行には異常なく，胸部Ｘ線像で推定され

た右llili三葉，左IIli二葉の正,位が確認される。奇静

脈の上大静脈に流入するレベルでは，気管周囲で

拡張した奇静脈弓を認める（図1Ａ)。

腹部ＣＴ：左上腹部に過分業した脾臓と副脾を

認める（図1Ｂ)。膵臓の体尾部は認められず，門

脈本1絆は十二指腸と陣頭部の腹側に存在している

(図ＩＣ，Ｄ)。また，右腎静脈合流部から肝上緑レ

ベルで下大静脈は認められず，横隔膜脚後腔には

拡張した奇静脈と半奇静脈を認めた。肝臓および

はじめに

多脾症勵候群は希な先天性疾患であり，臓器の左

右の位置異常を主な症候とし，無脾症候群ととも

に複雑な心[､管奇形とIMI1腹部臓器の異常を示す症

候群で，胎生３１日から40日の臓器･位置決定期の

障害による奇形と考えられている'-3)。特に小児期

に診断されるものは，心奇形や胆道閉鎖症を含

む重篤な疾患を合併しているのがほとんどであ

る4)鋤。しかし多脾症候群の心奇形は非チアノー

ゼ型で軽症なものも比較的多く，無症候性のまま

経過し成人となった例の報告も増えつつある。

今回我々は，多彩な腹部臓器の形態異常を合併

した成人多脾症候群のl例を経験したので若干の

文献的考察を加え報告する。

１．症例

症例は30歳，女性。

家族歴：絆記すべきことなし。

既往歴：２６歳時より商1,圧にて通院。

現病歴：２８歳|痔より慢性関節リウマチおよびイ

ンスリン非依存性》糖尿病と診断ざれ加療されてい

たが，糖尿病のコントロール不良のため教育'三1110

で当院内科に入院となった。

＊TYamada，Ｙ・Saito，Ｒ・KiltaL1a，Ｍ､Mincta，Ｙ・ＳＧＯ，トLOl)０，Ｔ､００１０．丁・Aburano旭川医科･大学放射線科
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図１

Ａ拡張した奇瀞脈弓（A）を認める。Ｂ過分菜した脾臓（S）と副脾（AS）を認める。また，肝部下大静脈は欠損し。
拡張した奇静脈（AZ）と半奇静脈（HAZ）を認める。Ｃ門脈（-膳）の左ＩＭＩに十二指腸（大ﾑ）を認める。Ｄ門脈（－）
の背側に蝉頭部（Ph）を認めるが，脾静脈（SPV）腹側に膵体尾部を認めない。

胆嚢には，明らかな異常所見を認めなかった。

上部・下部消化管バリウム検査：明らかな異常
所見を認めない。

ＥＲＰ：副乳頭を認めず，主乳頭造影にて主膵管

の長さは4ｃｍと短小であり尾側に向かって細くな

り滑らかに終わっていた。

血管造影検査：総肝動脈は上陽管膜動脈より分

岐してお})，膵頭部に分布する前および後上膵十

二指腸動脈は総肝動脈より分岐する。脾動脈造影

では，膵体尾部の支配血管は欠如していた。また

腹部大動脈造影と下大静脈造影（図2）にて，奇

静脈連結を伴った下大静脈欠損と左腎静脈の半寄
静脈への連結が確認された。

以上の検査所見から，奇静脈連結を伴った肝部

下大静脈欠損，半奇静脈拡張，十二指腸前門脈，

膵体尾部欠損（sl1ortpancreas）を有する多脾症候

群と診Ⅲrされた。また，心電図および心臓超音波

検査からは明らかな心奇形は認められなかった。

２．考察

多脾症候群および無脾症候群は，｜臓器発生の極

性（左右分化）障害に基づく胸腹部臓器の位置異

常や形態鋒常であり１－３１，無脾症候群の両側右側赫

造に対し，多脾症候群では両側左側榊造を示すこ

とが特徴である。しかし，多脾症候群のなかには

多くの移行型が存在し，すべての多脾症'候群が両

側左側榊造となるわけではない。田中ら`》は，成
人多牌症候群27症例の主な合併奇形とその頻度を
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表１成人多脾症候群症例の主な合併奇形とその頻度Ⅱ 
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図２下大静脈造影

下大静脈（IVC）の途絶と奇静脈（AZ）への連結を
認める。
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十二指腸閉塞をきたすことがあるが，成人ではほ

とんどが無症状とされている？)。

膵体尾部欠損は，後天的な脂肪置換を除く先天

的な背側膵原基の欠損もしくは低形成による非常

にまれな膵の形態異常である，)。多脾症に合併し

て報告されるものは，単に体尾部欠損もしくは尾

部欠損の形態をとる場合に加え奇異な形態を示す

場合があり，)１０)，その発生には複雑な要因の関与

が考えられる。さらに，多脾症に合併しない膵体

尾部欠損の例では大半に耐;糖能異常がみられるの

に対し，多脾症の合･併例では耐糖能異常がみられ

ないとの報告もある,)。本症例では，入院時に耐

まとめているが，その後報告された鬼頭ら7)のｌ

例と，我々のl例を加えると表ｌのようになる。

奇静脈連結を伴った肝部下大静脈欠損は，胎生

4～8週に下主静脈と卵黄静脈との連結がなされ

ず，下大静脈のhcpaticsegmen1が欠損した結果，

renalsegmentから奇静１１Ｋを介し上大静)派へ至るby-

passが形成されたものとされている。しかしなが

ら卵黄静脈は独自に発達するため，肝静脈は右房

に直接流入する101.

十二指腸前門脈は，胎生期に残るべき卵黄静脈

の中間位吻合枝のかわりに遠位吻合枝が残ったた

めに生じた奇形である。臨床的には，新生児期に
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糖能異常を認めたがインスリンの分泌能は良好

で，体重を88.4kgから74kgまで減量することによ

り血糖値のコントロールも良好となった。このこ

とより，糖尿病発生には膵体尾部の欠損ではなく

体質的素因および後天的な要因が関与していると

考えられた。

本症例は今日まで無症状に経過しており，明ら

かな心奇形も認めなかったことより，特にこれ以

上の精査・加療は必要ないものと判断した。しか

し患者が将来，事故に遭遇したり手術などの必要

が生じた際，心IIL管系および腹部臓器の形態異常

が問題となることも予想される。このため患者に

は，多脾症候群であること，および有事の際には

受診医にその旨を告げるように十分な説明が必要

であると考えられた。

本症例は，スクリーニングのＣＴで脾の過分業

と副脾を伴った胸腹部の異常を発見し多脾症候群

の迅速な診断が可能であった。非侵襲的なＣＴ・

US検査が発達し普及した現在では，スクリーニ

ング検査の段階で本症に遭遇する可能性があり，

CTやＵＳの担当者は検査施行に|則にただちに診断確

定できるので，本症の大血管関係，胸腹部臓器錯

位のパターンの認識は重要であると考えられた。

まとめ
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Polyspleniasyndromeintheadult；ｃａｓｅ｢eporl 

PolyspIeniasyndromeisacongenitaldisorderof 

situsthatischaracterizedbythepresenceofmultiple 

spleensandavariablecombinationofthoracicand 

visceralanomalies,Wepresenta30-year-01dasymp‐ 

tomaticpatientwiththepolyspleniasyndromewith 

abdominalmanifbstations・Inadditiontomultiple

spleens，theabdominalfindingsincludedinterrup‐ 

tionoftheinfbriorvenacavawithazygouscontinua‐ 

tion，dilaljatedhemiazygos，preduodenalportalvein 

andacongenitallyshortpancreas・

OTcouldexactlydeterminethelocationandshapeof 

theanomalousorgaｎs． 

我々は，成人で発見された多脾症候群の1例を

経験したので，その画像所見を中心に若干の文献

的考察を加え報告した。多脾症候群は，心血管奇

形が非チアノーゼ型で軽症なものも比較的多いた

め無旋状で成人に達する例も散見される。ＣＴ・

Usが発達したことにより本疾患に遭遇する機会

が端えており，その特徴を熟知することは重要と

思われた。
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